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Linfangioma quistico mediastinico en un lactante:
estudio isotdpico con *’I-MIBG en el diagnéstico
diferencial con neuroblastoma

Check for
updates

Mediastinal cystic lymphangioma in an infant: >I-MIBG scintigraphy
in the differential diagnosis of neuroblastoma

El desarrollo del sistema linfatico se inicia en la sexta semana
de edad gestacional, para formar las vias linfaticas hacia la
trigésima semana’. Los linfangiomas son tejido embriolégico
linfatico residual, cuya patogenia no es del todo conocida. Se
piensa que representan segmentos aislados y secuestrados del
sistema linfatico, resultado de un fallo del sistema linfatico
para comunicarse con el sistema venoso durante el desarrollo
embrioldgico, que mantienen la capacidad de producirlinfaya
medida que aumenta el volumen de esta, se produce el
crecimiento del tumor'™. Morfolégicamente se clasifican en
quisticos simples (uniloculares), cavernosos e intermedios®.

Se presenta el caso de un lactante de 2 meses con
antecedentes familiares de osteocondromatosis multiple
materna y hepatoblastoma en tia materna durante la infancia,
en seguimiento multidisciplinar por la existencia de un
hemangioma congénito parotideo derecho. Acudié al Servicio
de Urgencias por un cuadro de 2 semanas de evolucién
caracterizado por escasa ingesta y estancamiento ponderal.
Ante la sospecha clinica de estenosis pilérica, se realizé una
ecografia toracoabdominal que objetiv6 una lesién de aspecto
quistico con escasa vascularizacién y gran tamafio
(5,3 x 4,4 x 6,7 cm), que ocupaba gran parte del hemitérax
izquierdo, causando una inversion del hemidiafragma
izquierdo con desplazamiento anterior del pulmén ipsilateral,
asi como del eséfago y la unidén gastroesofagica, lo que
planteaba su posible origen en el mediastino posterior. Dada la
temprana edad y el riesgo de complicaciones derivadas del
tamafio de la masa tumoral, se ingres6 al paciente para
estudio y descartar malignidad.

A la exploracién presentaba un aceptable estado general,
con un peso de 3.890 g. La auscultacién cardiopulmonar no
mostraba ruidos respiratorios patoldgicos. Se encontraba
afebril, palpandose Unicamente una tumoracién submaxilar
derecha de aproximadamente 3 cm de didmetro y consistencia

blanda, correspondiente al hemangioma parotideo conocido
previamente.

La resonancia magnética nuclear toracoabdominal identi-
ficé una masa en el mediastino posterior (6,9 x 5,1 x 4,5 cm)
extraparenquimatosa y paravertebral izquierda, de aspecto
macroquistico, que producia desviacién esofagica y de la
unién gastroesofagica. No se evidenciaba afectacién 6sea ni
del canal medular, ni compresién de la via aérea (fig. 1A), lo
que planteaba diagnéstico diferencial con neuroblastoma,
secuestro pulmonar extralobar y malformacién linfatica. El
estudio isotépico con '*’I-metayodobencilguanidina (MIBG)
mediante adquisicién de imagenes planares a las 4h de la
administracién del radiotrazador no mostr6 hallazgos indi-
cativos de tejido neurocromafin, descartdndose neuroblas-
toma como causa del cuadro (fig. 1B). Las pruebas de
laboratorio no revelaron hallazgos significativos, presentando
los marcadores tumorales y las catecolaminas en orina valores
normales.

Se realizé drenaje quirdrgico percutaneo (40 cc) y esclerosis
con sellador de fibrina. La citologia del liquido del quiste
presentaba placas mesoteliales y componente linfocitario
reactivo, sin evidencia de celularidad neoplasica, lo que
apoyaba el diagnéstico de malformacion linfatica tipo linfan-
gioma quistico. El postoperatorio transcurrié sin incidencias,
dandose de alta al séptimo dia de la intervencién y con
seguimiento en la consulta de Cirugia.

La resonancia magnética nuclear toracoabdominal de
control realizada a las 2 semanas de la intervencién mostraba
la persistencia de la masa tordcica posterior, con un
incremento del tamafo respecto al control diagnéstico
(5,5 x 6 x 7,4 cm). Ademas, se apreciaban 2 imagenes hipo-
densas en secuencias T2 en el interior de la lesién, que
apuntaban a una posible complicacién hemorragica o
material esclerosante residual. Debido a que el procedi-
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Figura 1 - A) RMN toracoabdominal que muestra una masa
de gran tamaiio en mediastino posterior y paravertebral
izquierda. Produce desviacion esofagica y de la uniéon
gastroesofagica, sin evidencia de afectacidn a distancia. B)
Gammagrafia con **I-metayodobencilguanidina,
realizada a las 4 h postinyeccion del radiotrazador, que
muestra un area fria con nula captacion del trazador en el
hemitérax izquierdo, correspondiente a la masa tumoral
(flechas), descartando neuroblastoma.

miento inicial no fue exitoso, se decidié intervenir al paciente
bajo anestesia general para la exéresis total de la tumoracién
mediante toracotomia en el quinto espacio intercostal
izquierdo. En la apertura por planos se observé una lesién
intrapleural debajo del 16bulo inferior del pulmén izquierdo
que producia la compresién del pulmén hacia la parte
superior. Posteriormente se procedié a la apertura de la
lesién con toma de muestra para estudio citolégico/biopsia
intraoperatoria de la tumoracién y diseccién de la misma
desde la parte superior hasta el diafragma adherido ala aorta,
citologia postexéresis y colocacién de un tubo de térax
acanalado. El resultado anatomopatolégico macroscépico de
la tumoracién intratordcica mostré maultiples fragmentos
irregulares de tejido blanquecino de consistencia elastica y
otros fragmentos de aspecto quistico. La citologia del liquido

pleural e intratumoral detect6 placas mesoteliales tipicas y
componente linfocitario reactivo, sin evidencia de celulari-
dad neoplasica.

Actualmente la paciente se encuentra en seguimiento
ambulatorio de forma periddica y los ultimos estudios de
resonancia magnética nuclear toracoabdominales, realizados
alos 6 y9 meses de laintervencién quirdrgica, no evidenciaron
restos ni recidiva del linfangioma quistico (fig. 2).

Los linfangiomas son malformaciones linfaticas raras y
benignas®. En un 90% de los casos son congénitos debido a
mutaciones esporéddicas o hereditarias; algunos incluso estan
relacionados con el factor de crecimiento endotelial-C. Se ha
descrito una tasa de aneuploidias asociadas en torno al 45-60%
(sindrome de Turner, sindrome de Down, sindrome de
Edwards, sindrome de Patau y otros). También se ha
observado asociacién con otros sindromes, como el de
Noonan, el pterigium multiple, la acondrogénesis tipo 1, el
sindrome de Fryns, el sindrome de Roberts, el sindrome de
Cowchock, el sindrome alcohélico fetal y teratégeno'°”. Los
adquiridos se relacionan con antecedentes de cirugia, infec-
ciones crénicas o radiacién’.

La localizacién maés frecuente de los linfangiomas es la
cabeza y el cuello (80%), presentando algunos extensién hacia
el mediastino (2-3%), seguida de la regién axilar™? Solo el 1%
afecta al térax, constituyendo el 0,7-4,5% de los tumores
mediastinicos, con mayor prevalencia en el mediastino
anterior' . Los Linfangiomas en nifios, adolescentes y adultos
jovenes se ubican en la regién craneocervical o mediastino
anterior, tienen un comportamiento vascular y suelen
considerarse congénitos. En adultos, se sitian en el medias-
tino medio o posterior y presentan quistes liquidos, eviden-
ciando un origen adquirido®.

Figura 2 - RMN toracoabdominal de control realizada a los
9 meses de la intervencion quirdrgica. Ausencia de
visualizacién de restos de la masa o areas de alteracién de
la sefial en lecho quirirgico en hemitérax izquierdo.
Mediastino sin desviacién y no se observa compresién de
la via aérea.
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La excepcionalidad del caso radica en la baja incidencia de
linfangiomas originados en el mediastino posterior sin
conexién craneocervical en la poblacién general y con menor
frecuencia en nifios, asi como su posible confusién con otras
afecciones de comportamiento maligno a esta edad, como los
neuroblastomas.

El neuroblastoma constituye el tumor sélido extracraneal y
la neoplasia més frecuente durante la infancia y el primer afio
de vida. La ***I-MIBG tiene una sensibilidad para el diagnéstico
de neuroblastoma de entre el 90 y el 95%, tanto para la
deteccién del tumor primario como para la afectacién 6sea, de
la médula 6sea y ganglionar. Ademds, la gammagrafia con
MIBG puede ayudar a predecir la respuesta al tratamiento, asi
como la supervivencia libre de enfermedad en estos pacien-
tes®. Por tanto, ante la presencia de una masa abdominal y/o
en el mediastino posterior en un paciente en edad pediatrica
(sobre todo durante el primer afio de vida), es de obligatorio
cumplimiento descartar la existencia de neuroblastoma como
causa etiolégica, constituyendo la gammagrafia con ***I-MIBG
la modalidad de imagen de referencia.

Respecto al tratamiento de los linfangiomas, la escisién
quirdrgica supone el tratamiento de primera eleccién para
evitar sobreinfeccién, crecimiento répido, riesgo de rotura o
una laparotomia urgente®®'°, Presenta como inconveniente la
existencia de complicaciones asociadas a diversos factores
(edad del paciente, tamarfio y localizacién de la malformacién
linfatica, posible infiltracién de estructuras vasculares/ner-
viosas) y secuelas derivadas de una cirugia mayor>*°. Dada la
edad de la paciente y el tamafio de la lesidn, se decidié realizar
tratamiento con esclerosis en un primer momento frente a la
cirugia con la intencién de evitar posibles complicaciones
posquirtrgicas. Es importante que la escisiéon de la lesién sea
completa para evitar recidivas, hasta en un 50% de los casos
cuando la diseccién es parcial>*®™°. Entre las opciones
terapéuticas alternativas a la cirugia tenemos desde el uso
de sustancias esclerosantes, como el OK-432 (liofilizado
obtenido de la incubacién del Streptococcus pyogenes con
penicilina G benzatinica), la bleomicina, la triamcinolona,
las tetraciclinas o los sellantes de fibrina, hasta la utilizacién
de las denominadas «terapias mixtas» (inyeccién intralesional
de dichas sustancias previa a la cirugia para disminuir el
volumen tumoral o las recidivas)“>**> Es importante
destacar que las series publicadas recientemente optan por
el uso de agentes esclerosantes como el OK-432 o la
bleomicina, tal y como se refleja en la revisién sobre
escleroterapia en malformaciones linfaticas infantiles de
Torres Palomino et al., donde el porcentaje de respuesta a
dichas terapias seria del 60,8% con OK-432 y del 47,4% con
bleomicina, concluyendo que la terapia esclerosante mas
efectiva es OK-432°°,

BIBLIOGRAFIA

1. Jiménez y Felipe JH. Linfangioma quistico mediastinal.
Reporte de un caso. Rev Mex Cir Pediatr. 2008;15:87-92.

2. Godoy R, Lépez P, Ledn P, Callejas ], Ceballos JC, Nufez A.
Linfangioma mediastinico. Rev Patol Respir. 2009;12:181-2.

3. Saleiro S, Magalhdes A, Souto Mouras C, Hespanhol V.
Linfangioma cistico do mediastino. Rev Port Pneumol.
2006;12:731-5.

4. Valenzuela Martinez MJ, Santero MP, Arribas MD, Cérdoba E,
Martinez F. Linfangioma quistico cervical en el adulto. Cir
Esp. 2010;87:114-26.

5. Ghedira L, Haddad S, Lajmi K, Ben Meriem C, Hammami S,
Zakhama A, et al. Isolated mediastinal cystic lymphangioma
in children: About two cases. Respir Med CME. 2008;1:270-3.

6. Torres Palomino G, Judrez Dominguez G, Méndez Sanchez L.
Escleroterapia en malformaciones linfaticas infantiles:
revisién sistematica de la literatura. An Med (Mex).
2014;59:127-32.

7. Martinez Medel J, Campillos Maza JM, Villacampa Pueyo A,
Pérez Pérez P, Tobajas Homs J. Linfangioma quistico sin otras
anomalias asociadas. Clin Invest Gin Obst. 2009;36:76-80.

8. Diez Jiménez L, Mitjavila Casanovas M. Gammagrafia con
MIBG en el neuroblastoma: algo mas que una imagen. Rev
Esp Med Nucl. 2006;25:118-43.

9. Lujan Martinez DM, Candel Arenas MF, Ruiz Marin M, Parra
Bafios PA, Albarracin Marin-Blazquez SA. Utilidad del
tratamiento conservador en el linfangioma quistico. Cir Esp.
2016;94:483-92.

10. Cuerpo S, Paradela M, Sellarés J. Linfangioma quistico
intratoracico en paciente de edad avanzada. Arch
Bronconeumol. 2015;51:523-33.

Elena Espinosa Muifioz", Diego Ramirez Ocana,
Ana Maria Martin Garcia, Luis Joaquin Lumbreras Vega
y Carmen Puentes Zarzuela

Unidad de Gestién Clinica de Medicina Nuclear, Hospital Regional
Universitario de Mdlaga, Mdlaga, Espaiia

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: elenaespinosamunoz@gmail.com
(E. Espinosa Mufioz).

https://doi.org/10.1016/j.ciresp.2019.07.005

0009-739X/

© 2019 AEC. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Todos los
derechos reservados.


http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0055
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0060
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0065
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0070
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0075
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0080
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0085
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0090
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0095
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0100
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(19)30240-4/sbref0100
mailto:elenaespinosamunoz@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.ciresp.2019.07.005

	Linfangioma quístico mediastínico en un lactante: estudio isotópico con 123I-MIBG en el diagnóstico diferencial con neurob...
	Bibliografía

	Ruptura esplénica espontánea asociada a apixaban
	Bibliografía

	Fístulo-yeyunostomía como alternativa de tratamiento en la reparación de una fístula biliar™compleja
	Bibliografía

	Respuesta patológica completa tras quimioterapia™neoadyuvante en cáncer™de™colon™localmente avanzado
	Conflicto de intereses
	Bibliografía

	Osteosarcoma extraesquelético y hernia inguinal, una rara asociación
	Financiación
	Bibliografía


